
(Aus der Nervenk]inik der II. Staatsuniversit~t zu Moskau 
[Direktor: Prof. L. S. MiNor].) 

Z u r  Histopathologie und Klinik multipler u n d  d i f f u s e r  
Geschwiilste der weichen Hirnhitute. 

Von 

I.  B. Stern und A. J. Zlatoveroff. 
Mit 6 T e x t a b b i l d u n g e m  

(Ei~gegangen am 18. Januar 1928.) 

~ber die multiplen und diffusen Geschwfilste der weichen Himhaute 
gibt es eine relativ groBe kasuistische Literatur. 

Von frfiheren Autoren sind ScMesinger, Nonne, Rind/leisch, Grund, 
Straflner, Jakob, Rack zu nennen. Aus den Arbeiten der letzten 15 Jahre 
sind die einige yon Schaede, Maas, Ldhmeyer, L6wenberg, F. H. Lewy, 
Meyer, Oberling, Cuscking, Ford and Firor, Schubertk die bedeutendsten. 

Bis zur letzten Zeit aber bilden die primdren diffus generalisierten 
Geschwfilste der weiehen Hirnhaute des ganzen Zentralnervensystems 
eine grol~e Raritat, und es gibt noch eine ganze Reihe ungelSster, mit 
dieser Frage verbundener Aufgaben. 

Von den 69 in der Literatur beschriebenen Fallen berichtet Ldhmeyer 
nur fiber 19 Falle dieser Art. Zu den Arbeiten aus demselben Gebiete 
mfissen noeh die yon Ivan Bertrand et Louis Aronson, Matzdor/, Rand, 
Neubirger, Krabbe, Schuberth (3 Falle) angeffihrten Fallen zugerechnet 
werden. Im ganzen etwa 27 Falle yon Geschwfilsten dieser Art mit 
versehiedener Genese: Sarkome, Angio-, Melano-, Gliosarkome, Endo- 
theliome und Carcinome. 

Von diesen 27 Fallen k5nnen nur 2 Falle als prim(ire diffus generali- 
sierte Endotheliome der weiehen Hirnhaute bezeichnet werden: ein Fall 
yon Redlich und yon Schaede (Fall 1). Vielleicht noeh 2 Falle yon Lissauer 
und Oppenheim. 

Wir erlauben uns unseren Fall zu ver5ffentlichen wegen seiner histo- 
pathologisehen Eigenheiten, ebenso wie seines auBerordentlich ausge- 
dehnten Charakter des Waehstums. 

Es handelt sich um ein prim(ires, diffus generalisiertes un4 multiples 
Endotheliom der Hirn- und Rfickenmarkshaute in Begleitung yon einer 
tumor5sen Polyneuritis der Hirnnerven und Rfickenmarkswurzeln mit 
polio - myelo- encephalitis- artigem Wachstum �9 den GefaBen und 
einer gleichzeitigen hSchst eigentfimlichen Wucherung in die graue 
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S u b s t a n z  des  R i i c k e n m a r k s  u n d  des S t a m m e s  n a c h  der  g a n z e n  L/rage 
des Z e n t r a l k a n a l s ,  de r  H i r n v e n t r i k e l n  u n d  des Plexus chorioideus. 

Dorodneff, Peter, 24 Jahre alt;  am 9. 4. 1924 in die Klinik aufgenommen. 
Klagen tiber Blindheit, unertriigliche, in den Schultern irradiierende Kopfschmerzen; 
Ohrensausen, besonders links. Keine heredit~re Belastung. Bis zur letzten Er- 
krankung vollkommen gesund. Im Juni  1923 traten Anf/~lle heftiger Kopf- 
schmerzen auf, die bald yon t~belkeit und spiiter yon auch Erbrechen begleitet 
wurden. Ende Dezember begann die Sehsch/~rfe yon reehts an zu fallen. Ende 
Januar  blieb ein unklares Sehen fiber. 

Status praesens: Die inneren Organe sind normal. Auf der Brust und ~uf dem 
Rfieken linden sich viele Ache ~tecrotica. 

Nervensystem : GeruchstSrung, besonders rechts. Neuritis retrobu~baris, V isus OU 
O. Mydriasis. Fehlen der Lichtreaktion bei erhaltener Konvergenzreaktion. 

Kurzer und rascher Nystagmus, mehr nach links. Schw/~che des motorischen und 
Ityp~sthesie im Gebiete des sensiblen Teiles des Nerw~s trigeminus. Cornealreflex 
rechts abgeschw/~cht. Eine leichte zentrale Paresis des linken Nervus /acialis. 
Das Geh6r ist yon beiden Seiten herabgesetzt. Die Zunge weicht etwas nach 
rechts ab. Die rechte ZungenhMfte ist atrophisch. Bewegung und Sensibilit/~t 
normal. Reflexe, Beckenorgane sind normal. Harn normal. 24stfindige Diurese 
800--900 ccm. 

Wasserrnannreqktion im Blut negativ. 
Der Liquor cerebrospinalis ist durchsiehtig, fliel]t unter erhShtem Druck. 

Lymphoeytenzahl 5 in 1 cmm; Albumen 0,15 : 1000,0; Pandy positiv; Nonne- 
Apelt leichte Opalescenz; Weichb: odt, Wc~ssermannreaktion, Sax-Georgi, Lange 
negativ. 

Das RSntgenbild zeigt eine sichtbare Erweitcrung und Vertiefung der Sella 
turcica. 

Vom 8. 5. 1924 an erseheinen zum ersten Male sich ti~glieh wiederholende 
allgemeine epileptische Anfiille. 

Vom 21.7. 1924 an kommt eine siehtbar zunehmende statisehe Ataxie und 
Asynergie, besonders im Rumple hinzu. Stark ausgesprochene Stauungspupillen. 

10. 12. 1924: Die epileptischen Anf/~lle sind au]erordentlieh h/~ufig geworden, 
mehrere Anf/~lle t~glich. 

9. 1.1925: Sichtbare Versehlimmerung des allgemeinen Zustandes, pro- 
gressierende Schw/iehe und sichtbare Abmagerung. Das Erheben vom Bette 
gelingt mit grol~er Mfihe. Beim Versueh zu gehen f~llt Put. nach hinten und 
naeh links. 

Sichtbare Muskelatrophie der Musculi masseter und temporalis; reehts mit 
Entartungsreaktion. Der Kiefer geht scharf naeh reehts. Fast vSllige An/~sthesie 
im Gebiete des reehten Nervus trigeminus. Die rechte Wange ist viel rSter als 
die ]inke. 

Alle Sehnenreflexe sind sichtbar abgeschw/icht; nut w~hrend der allgemeinen 
epileptischen Anf~lle oder unmittelbar nach denselben wicd eine Hyperreflexie 
und Babinski an beiden Seiten beobaehtet. 

Die Psyche ist sichtbar abgesehw/~cht. Alle psychischen Vorg/~nge sind sehr 
gehemmt. Das Z/~hlen gelingt nicht. 

1.2. 1925: Die epileptisehen Anf/ille werden seltener, 2--3mal  wSehentlich. 
Sehr h/iufige, mehrere ~ l e  t/~glieh vorkommende paroximale tonische Augen- 
deviation nach links und naeh oben yon kurzdauernder Bewu~tlosigkeit begleitet, 
5fter bei klurem BewuBtsein. 

3. 3. 1925: Zeigen sich Symptome yon seiten des Nervus vagus: Pulsbeschleu- 
nigung bis 110--120 pro Minute, Anfi~lle von Dyspnoe, lautes Schlucken, h/~ufiges 
Erbrechen. Der Kranke ist nicht imstande, sieh selbst im Bette umzudrehen, 
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nicht  so sehr wegen seiner Sehw~ehe (es waren keine L~thmungen oder gar  siebt- 
bare Paresen bis zum Ende seines Lebens vorhanden),  wie wegen der grol3en 
Zunahme der Ataxie und Asy.~tergie im Rumpfe.  Es ist merkwfirdig, da~ keine 
siehtbare Ataxie in den Beinen vorhanden war. Die Patellar- und Aehillesreflexe 
wurden mit  grol~er Mfihe ausge]6st. 

Von Mitre Jun i  bis Mitre August Inaehte Pat.  noeh eine ]eiehte Dysenterie 
dureh und wurde dadurch noeh sehw~cher. Der Kranke  erl6sehte langsam, die 
allgemeine Schw&che, die Kachexie und  besonders die vagalen Erscheinungen 
wurden immer st/~rker und  der Kranke s tarb unter  den Erseheimmgen yon Herz- 
und Atmungsl~hmung am 27.10. 1927. 

Klittische Diag~*ose: Tumor cerebri an  der Basis der mit t leren Seh/tdelgrube 
mit  diffusen oder metastat isehem Waehstunl  des Neoplasma l~tngs des Stammes 
und des Kleinhirns. 

Ergebnisse der ~nakroskopischen Untersuchung. 
A~dopsie: Die Hirnwindungen sind s iehtbar  abgeflacht. Alle Hirnnerven  ohne 

Ausnahme sind verdiekt und sichtbar abgeflacht.  Die weiehen Htillen sind auf 
der ganzen Ausdebnung des Grol~hirns und des t lf ickenmarks weni~" durehsichtig 
und diffus verdiekt,  be- 
senders da, we die Pie, sich 
in die Furehen und  Spal~en 
vertieft.  Nirgends gibt es 
Verwaehsungen mit  der 
Dura. Uberall, unter  der 
weiehen Hfille des Grog- 
hirns yon seiten der Kon- 
vexenfl/~ehe, ebenso wie 
auf der Basis, bemerkt  
man  eine Masse kompakter  
knotenar t iger  Verdickun- 
.~en, die versehiedener 
(4r6ge (yon einer Hirse his 
einer Erbse) sind ; bald sind 
sie zerstreut,  bald sind sie 
dichter. Diese Knoten 
sitzen dieht auf der Basis 
im Gebiet des Chias,ma, dse 
Tuber cinereum, InfloMi- 
b.ulu.m, Hypophysis, so dag 
die letzteren v611ig von 
diesen Neubildungen um- 
geben und  zusam.menge- 
preBt sind, ohne aber ma- 
kroskopisch mit  den Ge- 
sehwtilsten verbunden  zu A.bb. 1. 
sein. Das Chiasma selbst 
ist sehr verdickt.  Die Trigona ol]actoria, ebenso wie die Subslancia per[orata anterior 
sind yon diesen Knoten  symmetriseh zu beiden Seiten der ~'issura late.tales cerebri 
besetzt.  Weiter  gehen die Knoten  auf die orbitale Oberfl~Lche der St i rnlappen fiber, 
besetzen wieder symmetriseh den ganzen medialen Rand  der Gyri recti und  ffillei1 
den S.ulei ol/aetorii, wobei sie die Traeti und Bulbi ol]aetorii versehieben. Der rechte 
Nervus trocMearis ist dutch ein H/~ufehen knotiger Verdiekungen, die auf der 
Basis des rechten Hirnsehenkels liegen, zusammengedrtickt  (Abb. 1). Daneben  
befiladet sieh ein erbsengroBer Knoten,  der aus dem Gyms hippocan~pi entspringt.  
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Weiter gibt es noch etwa 2- -3  Knoten  auf der Basis des rechten Hirnschenkels 
glek'h nebeIt der Brttcke und  noeh ntehr naeh h in ten  eine Anhgnfung kleiner 
(hirsengroBer) Kn6tchen  in der Gegend des rechten 2ger~,.us trigeminus, der vSllig 
zerquetscht  ist. Auf der Konvexi tg t  befinden sich, ganz symmetrisch yon jeder 
Seite. zwei Knoten:  der gr6Bere Knoten  sitzt  in der Gegend des unteren Teiles 
des Gyrus centr~dis und ninlmt  ungefghr das Gesiohtszentrum ein; dee kleinere 
auf der Pars opercnlaris gyri /rontalis snperioris. 

Eine Serie frontaler and  teils sagittaler Schnit te  reprodaziert  v511ig das makro- 
skopisehe Waehs tumsbi ld  der Geschwulst. ])as maximale  Waehs tum der Ge- 
schwHlst nach der Arg einer kompakten  knolligen Knotenmasse  geht ganz sym- 
metrisch zu beiden Seiten der Vertiefung der t~ossa. Sylvii. Diese Masse ha t  nieht  
mehr als 1 cm in ihrem Durchmesser;  was abet  die Lgnge anbetr iff t ,  so wieder- 
holt  sie v611ig die Furehen nnd  n immt  dabei die Furehen selbst and einen Teil 
der Rindensubstanz ein. Der grOl3te Tell der Geschwulst n i m m t  mit  einem Pol 
die Furchen und  Spalten der Insulae Reilii, mit  dent anderen das untere Ende 
der Fiss~rae Sylrii ein und  erftillt die Vertiefung zwisehen den Stirn- und  Schlgfen- 
lappen, Substa*dia per/orata anteriores, Gyri orbitales, Areae parlo/actoriae usw.; 
mi t  einem Worte ist es Mar, dab wir bei der  I)bersicht der Kno ten  auI der Basis 
nur  den unteren Pol der Gesehwulst beschrieben haben.  Eine zweite ghnliehe 
Geschwtdstmasse hag einen kleineren Durchmesser;  sie vert ief t  sich in die ganze 
Fiss~tra, hippocampi and  n immt  wieder einen Teil der grauen Substanz der Wan- 
dungen ein. Rfickwgrts geht sie lgngs der Fiss,ttrae ealcarinae beiderseits und  
~-ermiseht sieh alhn~hlich; n-orwi~rts folgt sie dem S~lc~,s q~ncinatns and  vereinigt  
sich mi t  der oben besehriebenen Gesehwulstmasse. Hier zieht sieh die knotige 
Geschwulstmasse in den Raum zwisehen dem Nucleus amygdale yon einer Seite 
a n d  der S~*bstantia per[orata anterior vmt der anderen, n/theft sieh "con dieser 
Seite denl Pntamen, bleibt  aber yon ihnl dutch (lie vordere Commissar abgegrenzt, 
ventralw~rts nimnlt  sie aber  den ~',aber cinereum ein. Weiterhin, in der Vertiefung 
zwischen dent Uncas yon einer Seite und  den Tracti optiei und  Pedunculi cerebri 
yon der anderen, durehbohr t  die Gesehwulst eaudalw~rts die inhere Wand  des 
unteren  Hornes beiderseits und  verw/~ehst mit  dem Plextts chorioideus; oralw~rts 
n~hert  sie sieh wieder dent Putamen und  Pallidu,m und drtiekt auf den Hinter-  
sehenkel der inneren KapseL In  der Vertiefung zwisehen dem Hirnschenkel und  
de~t Corpora mamillariae zieht sieh auf diese Weise die Gesehwulst yon den 
Seiten in den Boden des 3. Hirnventr ikels  hinein und  kommL dabei  in den Corpus 
Luysi und das Forelsche Feld. In  der Tela chorioidea des 3. Hirnventrikels  sieht 
man unter  dent Fornix einen erbsengroBen Knoten.  Alle Hirnventr ikel  sind/~ugerst 
erweitert. Die 5. Hi rnkammer  ha t  (lie :Form einer regelm/~13igen Kugel und  ist 
sehr erweitert. 

Ebenfalls das Bild der Leptomeningitis  herstellend, mug man  feststellen, dait 
die Pia gleiehm~Big bis 4 mm x~erdickt ~,on der oberen Fl~Lehe des Kleinhirns, 
besonders des Vermis, auf das Velam medullare antic.urn i ibergeht und  welter sieh 
l~ngs den Brachiae con]nnctivae auf die Corpora quadrigemiua und das Corpus 
piueale zieht und  endlieh nach der Pia der inneren Oberfl~iehe des Corpas callosum 
und Fornix in die Hirnventr ikel  eindringt, wo sie unmi t te lbar  auf die Tela 
chorioidea iibergeht. 

R e s i i m i e r e n  w i r  alles,  so h ~ b e n  wi r  e ine  m u l t i p l e  G e s c h w u l s t ,  h ~ u p t -  

s~tchlich d e r  w e i c h e n  H i i l l e n  des  ( I ro l~hirns  m i d  des  R i i e k e n m a r k s  m i t  
m a x i m ~ l e m  W a c h s t u m  l~ngs  de r  F i s s u r a e  S y l v i i  u n d  H i p p o c a m p i ;  

e ine r  L ~ s i o n  des  B o d e n  des  d r i t t e n  V e n f r i k e l s  u n d  in  d e r  Regio Hypo- 
tt~aIami, m i t  e i n e m  D u r c h b r u c h  i n  d ie  m t t e r e n  H S r n e r  d e r  S e i t e n v e n t r i k e l  
u n d  e ine  g le i chze i t ige ,  d i f fuse  c e r e b r o s p i n a l e  Meningitis m i t  m ~ x i m M e m  
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W a o h s t u m  i n  de r  G e g e n d  d e r  H i r n s e h e n k e l  d e r  B r i i e k e  u n d  b e s o n d e r s  
des  Vierh~igels  m i t  s i o h t b a r e m  U b e r g a n g  a u f  d ie  Tela chorioidea. Be-  

d e u t e n d e r  Hydrocephalus inter,zus. 
V o n  s e i t e n  de r  i n n e r e n  O r g a n e :  Atrophia /usccc hepatis, Myocarditi,s, 

Hyperaemia venosa hepatis, tenure, Nephrosis rent,,m, Hype'raemia 
venosa lienis, (;a,~tro-entero-colitis chro~dca. Inanitio. 

Ergebni,sse der mi#ros#opischen Untersuchung. 
Das Gehirn wurde in J0"ormol fixiert. Von den ~grbemethoden wurden folgende 

angewandt :  Hiimatoxylin-Eosi~t., va~ Gieson, May-Griinw~dd, Ni/31, Bielschowsky, 
Holze,, lt'eigertsche (4liafit.rbung, lFeigertsche Myelin/arb.ung, Ncharlach, Kultschitslcy, 
Marchi. 

Zu diagnostisehen Zwecken wurden Geschwulstknoten aus versehiedenen 
Stellen untersucht ,  und  zwar 1. die Gesehwulstmasse aus dem (~ebiete der Fiss~o'ae 
lateralis cerebri und hippoeampi, 2. der Knoten  unter  demFornix, aus 3. der Hirn- 
rinde und  aus anderen Stellen. 

/ ) ann  untersuehten wit  15 versehiedene Bezirke aus der Hirnrinde,  die sub- 
eortiealen Ganglien mit  dem Hypothalamus und  dem 3. Ventrikel, die Kleinhirn- 
rinde, den Unter-  und  Oberwurm, den Kleinhh'nbriiekenwinkel,  den ganzen Hirn- 
stamm, die t t irnsehenkel,  (lie Briieke, das verlgngerte Mark, einzelne Hirnnerven,  
das ganze Riiekenmark naeh Segmenten, die Cauda ell.ulna und die Spinalganglien. 

Bild der Knoten. Die mikroskopische St ruktur  der Kno ten  ist im groSen 
ganzen tiberall vSllig gleieh. Die Knoten  haben  eine deutlieh alveolgre St ruktur  
mit  kaum ausgedr~ektem Stroma. ])as Stroma besteht  aussehlieBlich aus sich 
retieulaartig durchfleehtenden Zellenzfigen, zwisehen denen mit. Ery throcy ten  
geffillte Arteriolen und  Capillaren sich linden. Selten gelingt es, in den v(/~ Gieso~- 
schen Prgpara ten  zarte bindegewebige Fgserehen zu beobachten.  Oft t r i f l t  man  
zwiseh en den Zellztigen konzentriseh gelagerte Zellenanhgufungen; in ihrem Zent rmn 
sieht man oft eine Capillare. i n  den Arteriolen ist die Advent i t ia  yon den Tumor- 
zellen naeh dot Art  diehter perivasculgrer M~intel llrngeben; in den Capillaren 
aber liegen die Zellenmgntel hgufiger dieht an dem Endothel ,  dessen Kerne s tark 
aufgesehwollen sind nnd  sieh nur  wenig yon den Tumorzellen unterseheiden. 

Im ganzen haben die Tmnorzellen wenig Protoplasma und einen relativ grol.~en 
Kern. Man unterscl~eidet zwei Zellformen. Die einen sind sehr kleine, runde,  
gliazellengrol3e, ganz dunkle piknotisehe , .nakte"  Kerne. Die anderen sind mehr  
polymorph, 2--3real  gr61~er als die ersten, mi t  einem groBen, hellen, ehromatin- 
armen Kern,  abet  ohne Kernk6rperehen und  aus einem noeh helleren, kaum 
nnterseheidbarem Zellprotoplasma. Die ersten liegen meist  in den Alveolen, 
obwohl man sie aueh in den Zellztigen des 8~romes ~rifft; die z~e i ten  (versel~iedener 
~orm, rund, oval, polygonal) bilden of~ Zellz/ige und  dadureh ein diehtes Syn- 
eytium. 

In  den Niglpr/~paraten gelingt es. eine metaehromatisehe K6rnigkeit  im Proto- 
plasma grol3er Zellen und  manehmal  im Kerne zu entdeeken. Nirgends sind in 
den Knoten  weder Leukoeyten oder Makrophagen noeh Kernkugeln  zu treffen;  
oft tr iff t  man Kernteilungsfiguren in versehiedenen Stadien, relat iv selten eine 
direkte Mytose. Sehr selten t r i ff t  man Hyalinisat ion der konzentr isehen Kugeln 
Imd Verkalkung. Die Gef~gwand ist gr6Btenteils ~lormal. Selten t r i ff t  man  hell- 
und  homogen gef~rbte Gef~gwand, so dab es m6glieh ist, yon Hyalh~is~tion zu 
spreehen. Noeh seltener sieht man  den Aust r i t t  der Ery th roey ten  dureh die 
unbeseh/~digte Gef/~gwand in das umgebende Gewebe. I m  ganzen sind die Arterien 
weniger beseh/~digt als die Venen. Nirgends gib~ es Thrombosen.  

So l ch  i s t  da s  B i l d  de r  G e s e h w u l s t k n o t e n .  
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Selbstverst~ndlieh k a n n  hier die Rede weder yon i rgendeinem Gra- 
nu lum,  noch yon miligren Tuberkeln,  Gummi  oder parasi tgren Gram,- 
lomen sein. Wir  haben  v o r u n s  ein eehtes Blastom, das aus Endothel ial-  
zellen mit  einer ganzen t~eihe so typiseher  Form- u n d  Waehstumsonder-  
hei ten sieh kennzeiehnet ,  dab die Diagnose einer angioblast isehen Ge- 
sehwulst oder Endothel iom als sehr wahrseheinlich anmute t .  

Die Mannigfal t igkeit  der Morphologie dieser Geschwulstgruppe 
erweitert  aber so den Begriff des Endothel ioms,  dab diese Diagnose als 
bequemes Mittel benu tz t  werden kann ,  wenn eine Gesehwulst ihrer 
Mannigfalt igkeit  wegen in k eine andere Gruppe anzugliedern ist(Schwalbe). 
Andererseits  s t immt  die histogenetisehe Diagnose bei weitem nieht  
immer  mi t  der morphologischen Diagnose tiberein 1. 

I n  unserem Falle also, obwohl die typisehe alveol~re S t ruk tur  die 
Mi~ntel in den perivaseul~ren Rgumen,  die unmi t te lbare  Verbindung der 
Endothel io iden Zellen der Gesehwnlst mi t  dem Capillarendothel und  
endlich, die ~hnl iehke i t  der Tumorzel len mi t  dem gequollenen Endothel  
die Diagnose des Endothel ioms,  und  zwar des H~mangioendothel ioms,  
oder Sarco~a endotheliale naeh Hansemann sehr wahrseheinlieh maehen;  
dennoch ist die MSglichkeit einer anderen  Histogenese nicht  ausge- 
sehlossen. 

Deshalb untersuchen wir unser Material in bezug zu den Arbei ten 
yon P r y m  und  Magnus  Cohn, die es fiir m6glieh ha l ten  dureh Fibri l len- 
f~rbung die unreifen Careinome yon  den Sarkomen unterseheiden,  und  
wir fanden  in  der Tat  bei der vergleiehenden Bearbei tung naoh HSlzer, 
Bielschowsky und  V.-Gieson bindegewebige F~serchen im protoplas- 
mat isehen Zel lensyneyt imn,  was noch e inmal  unsere Diagnose best~tigte. 

D(ls Bihl der t~lmorosen PseudoleptomeTtingitis. Im ganzen unterscheidet sieh 
das Knotenbild nur wenig davon, was wir in den diffus bes~ten Hiillen des 
ganzen Zentralnervensystems (yon der Hirnrinde und dem Hirnstamm bis zu den 

1 Eine Reihe yon Gesehwfilsten zeigt elnen epithelialen Charakter ungeachtet 
ihrer Entstehung aus dem Mesenchym; andererseits gibt es nieht wenig Gesehwfilste 
epithelialer Herkunft, die aber sarkomatSse Waehstumsart besitzen. 

Die Schwierigkeiten dieser :Frage folgen daraus, dal] Johannes Fick die Endo- 
theliome als Geschwiilste epithelialen Charakters betrachtet und sie zur Gruppe 
undifferenzierter Carcinome reehnet. Von diesem Standpmfl~te aus ist der Versueh 
yon Ribbert, den Begriff des Endothelioms mSgliehst zu besehr~nken, yon h6chstem 
Wel~ und die Einteilung der Endotheliome yon H(tnse~r~ann in Carcino'ma endotheliale 
und endothelia]e Sarcoma verdient eine gewisse Beachtung. Von der anderen 
Seite ist der Gesichtspunkt der Autorem die die histogenetisehe Diagnose vSllig 
negieren, verst~ndlieh. Cushing nennt z. B. alle diese Gesehwiilste ,,Meningome" 
oder ,,~1e~ingothelio,~e". Oberling glanbt, (|al~ die meisten Geschwfilste der Hirn- 
h~tute, die den Sehw<~sehen Nervenseheiden Lihnlieh sind, aus den Meningo- 
blasten entstehen und nennt sic einfaeh ,,Meni,~gobl~stome". F. H. Lewy beweist 
mit seinen Arbeiten, dab die Entstehung der Meningengesehwiilste aus dem 
Eberthsehen Perithel, das er mit der Pin ~+~ater identifiziert, nicht festgestellt 
werden kann und daI~ dieser Begriff mehr fiir die Lokalisation als fiir die Histo- 
genese der Gesehwulst spricht. 
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Hirnnerven  nnd  yon dem gi ickenmark  bis zur Cauda eqtd.r~a und  bis zu den spi- 
nalen Ganglien) gefnnden haben. 

Dem makroskopischen Bilde der Leptomeningit is  entspricht  iiberall das mikro- 
skopische Bild einer diffusen Infi l t rat ion,  haupts/~ehlich der Pin, in  geringerem 
Grade der Arachnoidea mit  den bereits genannten  Zellen. 

Hier  isg die alveol/~re St ruktur  weniger ausgepr/~gt; in den Vordergrund t r e t en  
die Zellztige, die parallel den Pia- und  Subarachnoidalfasern und  Bindebalken 
gehen und  zwisehen denen Anh/~ufungen konzentrischer Kugeln liegen. Noeh 
6fret finder sich eine dichte Zellinfiltration, die in allen Rich tungen  (lurch un- 
pr~formierte Piafasern durehbohr~ ist. Die Gef~l]e der Hfillen sind sehr erweitert ,  
an  Zahl  vermehr t  und  yon Blur tiberfiillt. Mit Ausnahme seltener Hyalinose ist 
die GefM3wand, die Intin~a, S~]edia und Adventitia meistenteils normal.  Fas t  auf 
der ganzen Ausdehnung des S~ammes und  des g i iekenmarkes  ist die Pin mit  
der  Arachnoidea verwacbs.~n mit  gleichzeitigem Wachs tum der Gesehwalst  nach  
den subarachnoidalen Trabekeln. Nu t  ausnahmsweise sieht man  bier das normale  
Epithel .  das die subarachnoidalen Trabekeln bedeckt. Auf diese Weise bekommt  
man  hier wirklich den Eindruck, dab die Neubildung fiberall ihren Ausgang aus 
der Intima Pin oder dem Peri thel  yon Eberth n immt  und  das Tumorbi ld  selbst 
bekommt einc grSl3ere )[hnliehkeit  mi t  dem Lymphangioendothel iom oder Peri- 
theliom, als mit  dem Endogheliom der Knoten.  Auch hier sehen wir abet  stellen- 
weise die typische Verbindung mit  den Gef~Ben, das ~Vachstum ~tt~ d~m Endothe l  
der Capiltaren und  die Endothelschwellung. 

_Der eben beschriebene v611ig abgeschlossene Tmnorkreis erreiebt  quer  im 
8chni t t  in der Br/icke, im verlgngerten Marke, in dem Verruis und in dem Klein- 
hirnbrfickenwinkcl 5 ram, im Brus tmark  4 ram, im Halsmark  3 ram, im Lenden- 
und  Kreuzmark 1--11/~ ram. In  der t~egel ist die gr61~te Dicke in den Austr i t t -  
und  Eintr i t ts te l len der Hirnnerven und  der cerebrospinalen Wurzeln, we die Ge- 
schwnlst sich knotenar t ig  verdickt. Fas t  ausnahmslos ist die dorsale Hglfte dicker 
als die ventrale.  

Das Biht der tumorosen Pseudo-Encephalomyelitis. Fast  iiberall folgt die diffuse 
Inf i l t ra t ion den Piasprossen und dringt in die ]0~issuren des GroBhirns a n d  des 
Kleinhirns ebenso ~vie die Spalten des Stammes und  des t~iickenmarkes ein. Alle 
Arteriolen, die aus den Hiillen in die Hirnrinde,  die graue a n d  weiBe Substanz 
des Stammes gehen, die Vasoeorona und die Arteria s.tffe.i anterior et posterior des 
Rfickenmarkes sind in den perivascul~ren Lymphr~umen yon Tumorm~nte ln  
begleitet. 

I n  der Hirm'inde dehnt  sich diese inf i l t ra t ion  an manchen  Stellen auf mehrere 
Millimeter yon de:r Rindenoberfl 'gche aus; tiefer sind die Gef~Be mehr  oder weniger 
frei, an  anderen Stellen, besonders an  den Stellen der knot igen Verdickungen, 
ziehen sich die M/~ntel um die Gef/~l~e fiber die gauze graue Sehicht der Rinde und  
sogar ~uf dieser Tiefe tr iff t  man hie und  da eine perivascul~re Inf i l t ra t ion (Abb. 2). 

Eine  ganz auBerordentliche Entwicklung erreieht die Inf i l t ra t ion  auf der 
ganzen Ausdehnung der Eiss.u.ra mediana a~terior. I m  verl~ngerten Marke, t ta ls-  
und  Brus tmarke  ist diese Infi l t rat ion auf gef~rbten PrS~paraten sogar makroskopisch 
sichtbar.  Von hier erstrecken sich die kolossalen perivaseul~ren M~ntel ]~ngs 
den Gef~I~en in die Vorderh6rrter und  bilden dort  ganz wunderbare  Bilder (Abb. 3). 
Die perivascul~ren R~ume sind ffberm/~I3ig erweitert, zehn- oder mehrmM gegen 
die Norm. Der ganze Raum, ebenso die Aul3enwand, die ihn  yon  der Hi rnsubs tanz  
abgrenzt,  sind mit  Tumorzel[en bedeck t ,  zwisehen welehen nicht  wenig Kern- 
zellen und  Makrophagen zu treffen sind. Das Wachs tum l~ngs der Fissura ~nedia~a 
posterior ist dagegen minimal, und  nu t  an  einer Stelle, und  zwar im verl/~ngerten 
Marke, im Bezirke der Gollschen a n d  Burdaehschen Kerne, riicken drei bis vier 
fibermgl3ig grol3e infiltrierte GefgBe hinein. Innerba lb  dieser Rgume r iehten  sieh 
die Tumorzellen bald zugartig, bald alveolenartig, bald konzentriseh und kugelurtig. 

Archiv fiir ~Psychiatrie. l~d. 83. 45 
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Stellenweise bleib~ diese perivascul~re Inf i l t ra t ion  in ihren st~ndigen meso- 
dermalen Grenzen;  6fret geht sie abet  ohne siehtbure Grenzen in das umgebende  
Gewebe fiber, wobei sie die den perivascnlgren t /~um abgrenzende Wand  zerst6rt .  

Abb. 2. 1-Iirnrindc. Nilll-F/il'bnng. Infiltrierte l)ia. Zwei yon Tumorl,,asscn umlagcrt~" 
Gel/tile dot llinde. Infiltsrierendes ~Vaehstum einer Stelle links, dcutlich a'on dcr Pitt auf 

die Rindc iibergreifend. 

Abb. 3. ltfimatoxilin-Eosin. Zwei GcfLt/tc des Vor4erhorns mit nngewShnlich weiteu 
Lymphrfiumen, die mit Tumorzellen alveolfir austapeziert sind. 
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I n  diesem Falle ist es schwer, zu entscheiden, ob wir mit  einer reakt iven peri- 
vascul~ren Gliosis oder mit  Tumorelementen zu t un  haben.  

Ebenso wie in den perivascul~ren R~umen der GefiiBe verl/~uft das Waehs tum 
der Geschwulst yon seiten der Intima Piae. Das Wachs tum folgt nicht  immer 
den Gef/i6en und  Sprossungen der Pia;  h~ufig gelingt es, einen Durchbruch in die 
Nervensubs tanz  selbst yon seiten der Intin~a Piae ebenso wie yon seiten der 
~lembrana li~l+itanr super/icialis und perivasc.ularis zn beobachten.  Diese letzteren 
bilden nur  an  seltenen Stellen eine m~ehtige gli6se Faserschicht,  die dem diffusen 
Eindr ingen der Geschwulst in die I-Iirnsubstanz widerstehen kann.  Is t  aber schon 
hier die Ahnlichkeit  der Tumorzellen mit  den Gliazellen so auffallend, dab eine 
sichere Differenzierung schwierig wird, so ist unm6glich an  einer Reihe yon Stellen 
an der  Existenz solcher Durchbrfiche zu zweifeln. Daffir spricht die kompakte  
Masse der Geschwulst, die sich in die Hirnsubstanz eindr/~ngt und  an diesen 
Stellen (in P rgpara ten  nach van Gieson) die Pia durchbohx~ und  (in den Pr/~paraten 
nach Holzer, Weigert und Bielschowsky) die Randzoneglia und  die Membrana 
l imi tans  perivascularis zerst6rt Solche Durchbrfiche haben  wir sogar makro- 
skopisch in dem Boden des 3. Ventrikel und  in den unteren  H6rnern  gesehen. 
Solche Stel]en f indet  m an  auch ausnahmslos an  der Eintr i t tszone aller h interen 
~Turzeln in dem Rfickenmark, weniger kons tant  an  der Austr i t tszone der vorderen 
Wurzcln,  an  den Ein- und  Austr i t tszonen der Hirnnerven,  seltener in der Gegend 
tier knot igen Verdiekungen der Hirnrinde,  an  manehen  Stellen der Vermis und  
in der Kleinhirnrinde.  Die reaktive Gliose, die sich fiberall, besonders in der  
Ri iekenmarksubstanz  befindet,  an  der Peripherie in der Regel mehr  ausgedriickt 
ist  und  yon der proliferativen, protoplasmatisehen, meistenteils amOboiden Gila 
in  eine fascrreiche Glia iibergeht, an  diesen Durehbruchs td len  eine besondere 
Proliferat ionskraft  zeigt. 

D e n n o c h  s t e h e n  d iese  6 f t e r e n  A u s n a h m e n  i n  u n s e r e m  F a l l e  n i c h t  
i n  W i d e r s p r u c h  m i t  d e r  a l l g e m e i n e n  R e g e l  den v o r z i i g l i c h e n  W a e h s t u m s  

d e r  G e s c h w u l s t  n a c h  d e n  Gef/~6en u n d  A u s s p r o s s u n g e n  d e r  P ia ,  w/~hrend  

w i t  ke ine s f a l l s  y o n  d e m  v o r z i i g l i c h e n  W a c h s t u m  d e r  G e s c h w u l s t  in  meso -  
d e r m a l e n  G r e n z e n  s p r e c h e n  u n d  m i t  Nonne z u s a m m e n  s a g e n  kOnnen ,  

d a 6  d ie  y o n  u n s  u n t e r s u c h t e  G e s c h w u l s t  , , re in  a n a t o m i s c h  i i b e r h a u p t  
a u S e r  d e r  t t i r n s u b s t a n z  w ~ c h s t " .  

V o n  d i e s e r  Se i t e  i s t  v o n  g r o S e m  I n t e r e s s e  t ie r  m a s s i g e  D u r c h b r u c h  
des  T u m o r s  a u f  d e r  g a n z e n  A u s d e h n u n g  des  R i i c k e n m a r k s  u n d  des  S t a r e -  

rues i n  d e r  A u s t r i t t z o n e  d e r  h i n t e r e n  W u r z e h ~  u n d  N e r v e n  des  St  a m m e s .  

E ine  kompakte  Gesehwulstwelle durchdringt  im Riickemnark nach den hinteren 
Wurzeln  ein. oft ohne jegliche Spuren yon den weichen Hiillen zur~ickzulassen; 
sie t r i t t  wie eine breite Welle in die h in teren  H6rner  ein, wobei sie die ganze graue 
Substanz der Hinterh6rner  und zum gr61~ten Tell die der Vorderh6rner infiltriert. 
Fas t  sogleich nach dem Durchbrueh bekommt die GeschwuIst ein anderes Aus- 
sehen und  einen anderen Waehs tmnscharakter :  es erscheint eine groBe Zellen- 
var iabi l i ta t  der Gr6f~e und  der Form naeh;  bier l inden sich eine Menge spindel- 
und  stabchenf6rmiger  Zellen. Fas t  nirgends gelingt es, konzentrische Kugeln zu 
beobaehten,  es gibt  gar keine Alveolen und  perivaseul~re Inf i l t ra t ion ist eine 
grol~e Seltenheit  (Abb. 4). 

Was die feine St ruktur  der Tumorzellen selbst anbetr iff t ,  so ist der proto- 
plasmatisehe Zellenk6rper wegen seiner relat iv gr6$eren Dimension in der granen 
Substanz deutl icher  zu sehen, iNach Nifll f/~rbt sieh der  Zellenk6rper meistens 
metachromat isch  dutch eine bedeutsame metachromatisch basophile K6rnigkei t  
gekennzeiehnet.  Sehr oft tr iff t  m an  K6rnchenzellen und  Gitterzellen. Es gibt  

45* 
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auch viele Makrophagen. In: Lumbahnark, zuweilen auch in anderen Stellen, 
trifft  man 1/~ngs den Gef~l~er~ Plasmazellen. ]~ei der F~s naeh Holzer ersieht 
man neben diehtem Wachstum eine Unverletzlichkeit der faserigen Glia und ein 
deutliehes Syneytialnetz der Tumorzellen, in dessen protoplasmatisehen Briiekchen 
feine, sieh durcheinander flechtende ]~asern zu beobachten sind. Dem Falle yon 
Fischer, einer diffusen Carcinomatosis (eines diffusen Glioms naeh L~ihmeyer und 
L6wenberg) gleieh, sind aueh in unserem Falle die pericellul~ren R/~ume um die 
Ganglienzellen mit Tumorzellen ~ollgestopft ,,Pseudoneuronophagia tumorosa"). 

Ein analoges Bild finder sieh im verl~ngerten Mark und in der Briieke. Die 
Waehstums- und Ausdehnungsvariabilit/~t der diffusen Infil tration kann durch die 
Eigentfimliehkeiten der Vaseularisation und der topographischen Eigenheiten der 
grauen Substanz sowohl als aueh dureh die versehiedenen Eintr i t tsar ten der 

Abb. 4. NiB1-Fiirbung. Umgcbung tier hinteren ~Vurzel. Eintrittszone dor hintoren Wurzcl. 
:Bei ~'K Einbruchsstellc r Gesch~vulst nach den Hinterwurzeln mit Liision dcrsclben 

und weiteres ~r in das Hinterhorn. 

Hirnnerven erkl~rt werden, durch welche sich ein Durchbruch in die graue Sub- 
stanz des verlgngerten Markes und der Brficke vollzieht. 

Das Ependym des Zentralkanals ist iiberall intakt und stellt nichts Atypisches 
dar; nur im Lendenmark is(, eine groBe Zellproliferation des Ependyms zu be- 
obaehten. Dagegen ist die graue Substanz um den Zentralkanal yon Tumorzellen 
dicht infiltrier~, gleieh dem, wie wit es in der ~ a u e n  Substanz der H6rner ge- 
sehen haben. Der Zentralkanal ist yon dessen Zellen vSllig zusammengepre6t,  
was man an dem an mehreren Stellen hineingeschobenen Ependym sieht. Noeh 
6fret ist der Zentralkanal ganz unsichtbar, s tat t  dessen sind zwei Reihen yon 
Ependymzellen dicht aneinander gepreBt. 

Die diffuse Infiltration der grauen Substanz urn den Zentralkanal erstreckt 
sieh ebenfalls best~ndig aufwgrts und dies besonders stark am Boden des 4.Ventrikels 
und um den Aquaeductus Sylcii ausgech'tiekt ist. Die subependymale graue Sub- 
stanz ist auf der ganzen Ausdehnung der Ventrikel infiltriert, wobei das Kubik- 
epithel hiigelartig und knollenartig aufgehoben ist (Abb. 5). 
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Das Ependym ist an manehen  Stellen abgesehAlt und  auf diese Weise ist der 
Weg zur Besamung der Ventrikelr~ume ganz frei. 

Die Tela chorioidea a n d  der Plexns chorioideus sind infiltriert. Die Vena (;ale'ui 
und  die Vezta marginalis sind yon perivascul~ren tumorSsen M~nteln umgeben. 

Die intraventriculAre Meningitis bleibt,  ~vie in dem Falle yon Ivan Bertrand, 
fas t  fiberall yon der zentralen Hfille durch das Kubikepi thel  des Ependyms,  das 
nichts  Atypisches darstellt ,  abgeteilt. Der extraventrikulAre Tell des Thalamus 
und  fast  der ganze vordere Thalamuskern  sind in gleicher Weise wie die graue 
Substanz des Rfickenmarks besch~digt. 

Die Art  des Wachstums im Vellum med.ullare anterior, in den Vierhfigeln, in den 
caudalen Teilen der Stammganglien ist gemischt, da wir bier neben einem infi l t rat iv 
durchdr ingenden Wachs tum das typische Waehs tum l~ngs den Gef~Ben finden. 

Abb. 5. tI'~matoxilin-Eosin. IV. Ventrikcl. Subependylnale graue Substanz diffus infiltriert 
mit Tumormasscn. Das Ependym wird durch zwei Tuberosit'hten hcrvorgehobcn. 

Was die Lgisio~ der Myelin/usern betrifft,  so sind die Gollschen und B**rdach- 
schen StrAnge auf der ganzen Ausdehnung des Riickenmarks und  des verlAngerten 
Marks besonders geschAdigt. VerhAltnismAl~ig leichter sind die Li~sionen der  
StrAnge yon Gowers und Flechsig. Uberall  finder man  in der grauen Substanz 
des Rfickenmarks eine scharfe Verminderung der Wurze]fasern, die aus den 
vorderen H6rnern  entspringen. Bei der F~rbemethode nach Marchi werden frische 
Degenerationen, die ihren hSchsten Ausdruck in den Vorderstri~ngen haben,  dar- 
gestellt; die Scharlachfi~rbung zeigt dagegen die grSi]te Degeneration der Hinter-  
s trange ebenso wie die Degeneration der Flechsigschen und  Gowerschen StrAnge. 

Die Degeneration der Wurzelu, die in die Tumormasse eingezogen sind, und  
in denen fiberall eine perivascul~re Inf i l t ra t ion oder einfache TumorzellanhAufungen 
zwischen den Fasern  zu beobachten sind, ist besonders im Brust-,  weniger im 
Lumbal-  und  noch weniger im Cervic~lmark ausgedrfickt. Die hinteren Wurzeln  
leiden in der Regel mehr  als die vorderen. 

Ganz Ahnliche. nur  schArfer ausgedrfickte VerAnderungen finder man  in den 
Hir~bnerve~, besonders in den Ner~:i optici, ol]actorii und  im rechten ~Vervus 
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trigeminus, Ihre  Hiillen sind diffus infiltriert  auf einer groBen Ausdehnung,  und  es 
ist gar  kein Epineur ium zu sehen; zwisehen den t0asern und  um die Gef/~Be sieht  
man grote  Zellanhgufungen und  tumor6se M/~ntel. Dementspreehend entdeekt  
man  seh~rfere Ver~nderungen: auger der marginalen Degeneration t r i f f t  man  
noeh einen tiefen Zerfall der Myelinfasern un&'eine grebe Zahl yon Myelinkugeln 
in den zentralen Teilen der Nerven. 

Was die Ver/~nderungen und  Deget~erationen der Zellen betrifft ,  so bieten in 
dieser Beziehung die Zellen der grauen Substanz des Riiekenmarks des Stammes,  
des Tuberctdum cinereum und der eaudalen Teile der Stammgangl ien ein besonderes 
Interesse. Ungeachtet  dessen, dab die Ganglienzellen yon Tumorzellen beklebt  
sind (, ,pseudoneuronophagia") leben diese ersteren immer fort (Abb. 6). Die Ni[31- 
sehen Pr~parate  zeigen eine akute  Zellansehwellung, einfaehe Atrophie  und  

Abb. 6. NiBi-Ffirbung. In Tumorzellen eingcbettet, e mid rel~tiv verschont, e (la,ng'lienzelhq~ 
des Vorderhorns. 

Sehrumpfung. Nicht  selten trifft  man in den Zellen eine Pigmentatrophie.  Eine 
Lgsion der intraeellulgren l~ibrillen ist aueh x:orhanden. Dennoeh sieht man  fast  
nirgends einen Zelluntergang oder fortgesehrit tene Degenerationen. Es ist be- 
merkenswert,  dab bei s tark ausgesproehener Zelldegeneration diese Zellen yon 
einer Sehieht yon Mal~rophagen und  Kernzellen, n icht  aber eigentlieh von Tumor- 
zellen umgeb~n sind. 

Desto sonderbarer erseheinen die bedeutemt sehwereren Al tera t ionen und  
Degenerationen in der Hirm'inde, sogar an den yon der Tumorinf i l t rnt ion ent- 
ferntesten Stellen. Auger der akuten  Sehwelhmg und einer l~eihe yon Bildern 
der retrograden Degeneration, (lie iiberM1 in der Hirnrinde als Ausdruek des er- 
h6h ten  Liquordruekes und des ~aserunferganges s tat t f indet ,  grifft m~n gleieh- 
zeifig ehronisehe Zellerkrankungen, Erseheinungen eines ringf6rmigen Zerfalts, 
Degenerationskugeln und  Sehattenzellen. Bei der f~/irbung naeh Bielschowsky 
sieht man  fast  vSlliges Versehwinden der t0ibrillen; die kleinen ZellerL sind mi t  
argentophilen Sehollen angefiillt, in den grogen Pf~,amiden sind die Fihri l len 
znsammengeklel~t, fragmentiert .  



und Klinik umltipler und diffuser Gesehwfilste der weichen Hirnhiiute. 699 

Dies ist besonders in den Zellen der kleinen und mittleren Pyramiden der 
Hirnrinde und den Zellen des Pallidum ausgedrfiekt. 

hn Kleinhirn linden sieh iiberM1 Erseheinungen der akuten Sehwellung, nieht 
selten homogenesierende Erkrankungen der Purkinjezellen. 

OberM1 sind proliferative und degenerative Gliaver~nderungen zu beobaehtea; 
eine Vermehrung der Trabantzellen und eehte sehwere Neuronophagie. 

Die Frage der Histogenese der yon uns besehriebenen Gesehwulst 
erhglt eine groge Bedeutung ill Hinsieht auf ihr stark infiltrierendes 
Waehstum l~Lngs der ganzen grauen Substanz des Stammes und des 
Rtickemnarks. 

So viel wir wissen, seheint es der einzelne Fall von diffusen Gesehwfilsten 
dieser Art in der Literatur zu sein. In den bisher besehriebenen F/~llen 
handelt es sieh am h~Lufigsten um ein typisehes Waehstum l~ngs den 
(4efggen der Vorderkfrner. Nur selten beriehtet man (L(ihmeyer. 
,~'chaede u. a.) fiber geringffigige Durehbrfiehe der (4esehwulst, in das Ge- 
bier der hinteren Wurzeln nur auf einer kurzen 8treeke des Rfiekenmarks 
und mit Waehstumanhalt der Gesehwulst bei dem Hinterhorn. Darum 
ffillt tins der (4edanke yon gliom ein, ungeaehtet der Ansieht maneher 
Autoren, dab das infiltrierende Waehstum nieh~ nur dent Gliom, sondeI~l 
aueh dem Sarkom, Careinonl und Endotheliom der Hirnhgute eigen ist. 

Die Differentialfgrbemethoden (darunter aueh die Methode der gelben 
F~rbung der Gliafibrillen naeh V.-Gieso~. auf die Strc~[3.ne'r, Sct~aede und 
/morl besonders hingewiesen hatten) gab uns (fie M6gliehkeit in folgendem 
fc~berzeugung zu gewinnen: 

1. Das Waehstum der (lesehwulst in der grauen Substanz des R fieken- 
marks ist nieht destruktiv und dehnt sich in das Masehenwerk der relativ 
wenig verletzten Neuroglia aus. 2. Die Ganglienzellen sind relativ ge- 
sehont, m~geac.s tier engen Nachbarsehaft der Nerven- und der Tumor- 
zellen (Pels-Leu~sde'r~). 3. In dem umgebenden (4ewebe sind nirgends 
Erweiehungszonen zu linden: im Gegenteil geht die (~esehwulst der 
grauen Substanz ohne seharfe Grenzen in die weige Substanz des Rfieken- 
marks fiber. 4. Die Fibrillen liegen innerhMb der protoplasmatisehen 
BasMsubstanz. 

Diese Befunde neigten zur Diagnose des Glioms. Jedoeh wo unter 
normalelt Umst/inden das Neuroglianetz wenig ausgedrfiekt ist (im Hirn- 
stamme, in den Stammganglien), die protoplasmatisehe BasMsubstanz 
fibrillenarm ist, und diese Fibrillen fgrben sicb nach V.-Gieso~ nicht gelb, 
sondern rStlieh. 

Dieses Merkmal zeigt sieh als DifferentiMmoment, das den Unter- 
sehied zwisehen unserem FM1 und (41iota hervorhebt. 

Nieht weniger Sehwierigkeiten bietet die Frage, ob die Geschwulst 
sieh primgr oder sekundgr in den Hirnhguten entwiekelt hat, in Ver- 
bindung mit ihrem polioeneephMo-myelitisartigen Wachstum und mit 
dem oben beschriebenen Durehbrueh der Geschwulst in die graue Sub- 
stanz der ganzen Lgnge aller hinteren Wurzeln und Hirnnerven naeh. 
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Ebenso sehwer ist es, das infiltrierende mgehtige Waehstum in den 
eaudalen Teilen der Stammganglien in den Tuber. einer., Thalamus 
und die Gesehwulstwueherung in die unteren Ventrikelk6rner zu 
erkl/~ren. 

Schlagenhau/er und eine Reihe anderer Autoren, behandeln sehr 
skeptiseh die prim/tren diffus generalisierten Gesehwfilste tier Hirnhiiute 
und betraehten als vOllig unbestritten rim" diejenigen in der Literatur 
erw/ihnten F/~lle yon Gesehwfilsten, we nur das Zentralnervensystem 
mit Ausnahme der weiehen Hfillen gar nieht verletzt war. 

So viel es uns bekannt ist sind in der Literatur nieht mehr als 4 F/~lle 
dieser Art (Ormerod, Hadden, Holmsen, Redlich) besehrieben worden. 
Zweifellos abet ist es, dal3 eine Reihe yon GesehwfilsteI1 dieser Art mit 
Waehstum 1/tngs den GefS~gen und den pialen Fortsiitzen auf die Him- 
substanz eehte prim/~re Gesehwfilste der Hirnh/~ute bilden. Zu dieser 
Gruppe gehSren die 15 F/~lle, fiber die Liihmeyer beriehtet. In der Tat 
fand dieser Gesiehtspunkt eine Unterstfitzung in den experimentellen 
Arbeiten vorr Flatau, dem es dutch sine experimentelle Besamung tier 
Hirnhgute der Tiere gelang, diffuse Gesehwfilste der Hirnh/~ute mit 
multiplem knotigartigen Waehstum zu beweisen. 

Was die Eigentfimliehkeiten des ilffiltrierenden Waehstums der 
Gesehwulst anbetrifft, so komlten wir keine einzige verletzte Stelle im 
Zentralnervensystem treffen, we das Gesehwulstwaehstum yon dem 
konsequenten Waehstum naeh den Gef/~gen und Fortsgtzen der Pia 
isoliert wiire. Das maximale Waehstum trifft man unbestreitbar in den 
Hirnhfillen: am st/~rksten ist es in den Stellen ausgedrfiekt, we das kon- 
sequente Waehstum naeh den Gef/~gen und Fortsetzungen der Pia 
zweifellos ist. l~berall abet, we es gleiehzeitig mit dem Waehstum 1/~ngs 
den Gef/iBen noeh ein infiltrativ-indifferentes Waehstum gibt, beweist 
die durehrissene und hineingezogene weiehe Hirnhaut, dab (4esehwulst- 
waehstum yon augen naeh innen geht. 

Diese Befunde sprieht mit gewisser Sieherheit ffir eine prim/~re -Ent- 
stehung der Geschwulst in den Hfillen. 

Nieht yon geringerem Interesse sind in unserem l~'alle die Ursache 
des erh6hten Hirndruckes. Seine Bestehung wird dureh die allgemeinen 
Hirnerseheinungen, den Hydrocephalus internus, die Verdiekung der 
Hirnnerven und die (iberall vorkommenden Zellver~n(terungen, naeh dem 
Typus der akuten Sehwellung anerkannt. 

Drei Momente bewirken naeh Rcichart die Vergnderungen der normalen 
Verh/~ltnisse zwisehen dem Seh/idelraum und dem Hirnvolumen: 

1. Die Hirnsubstanz selbst als sehwammige Substanz. 2. Der sezer- 
nierende Liquor (Erh6htmg der Liquorproduktion und Verlangsamung 
des Abflusses) und endlich 3. das zirkulierende Blur und Lymphe in 
den Blutgef/~Sen und Spaltr/iumen. 

In unserem Falle haben wir alle 3 Momente. 
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Besonders zweifellos ist die vern6se Hypers Bei der Anweseirheit 
so kolossaler M/s um die Gef~Be ist diese Kompression der Venen sehr 
verst~ndlieh. 

Den zweiten Moment, der die Blur- und besonders den Liquordruck 
verursaeht, bildete die zweifellose Isolierung des subaraehnoidalen Raums 
des GroBhirns yon dem subaraehnoidalen Raumes des Hirnstammes und 
Riiekenmarks, die gewiB in der letzten Zeit bei unserem Kranken existierte, 
da der Subaraehnoidalraum yon der Tumorinfiltration verwaehsen war. 

Nimmt man endlieh alle Knoten ,,en Masse", so bilden sie aueh 
ein gewisses iiberfltissiges Volumen, das nieht ohne Wirktmg auf den 
Hirndruck bleiben konnte. 

Es ist sehr m6glich, daft der Hydrocephalus internus in unserem Falle 
auch nicht einen einzelnen Grund hat. Die Tatsache des vOlligelr Ver- 
schwindens des Zentralkana]s und einer gleichzeitigen bedeutendert 
Ventrikelerweiterung, die Besamung der Ventrikel, besonders des vierten 
Ventrikels erlauben eine augenseheinliehe Verstopfung des Forarne~t 
Magendi festzustellen. Weiter ist es mSglich anzunehmen, dab die Liquor- 
adsorption dutch das Ependym und die subependymale graue Substanz, 
die fast vSllig yon der Geschwulst infiltriert war, nicht v51]ig geniigend 
war; auch die Zusammenpressung der chorioidalen Vene1i, und die in- 
filtration selbst des Plexus chorioideus konnten nicht spurlos ftir die 
sezernierende T/~tigkeit des Plexus bleiben. 

Was wir noeh zmn Schluft hervorheben wollen sind die Alteratiouen 
der Zellen und Degellerationen der Myelinfasern, die in unserem Falle 
auch zu beobaehten waren. Die L/s dieser Art wurden in einer 
Reihe diffuser, unserem Falle/~hnlieher Geschwtilste, ebenso wie in viele~t 
anderen Fs gewShnlicher Geschwfilste, besonders bei Kleinhirn- 
tumoren beobachtet  (Meyer, Roche, Redlich, Ursin, Finkelnberg) ; naeh 
den Untersuchungen yon Botten und Gullier trifft  man die Degenerationen 
der hinteren Str/s als Ausdruck eines erhShten cerebrospinalen Druckes, 
all 550/0 aller Tumoren. Nonage und eine Reihe anderer Autorell be- 
schriebell aber mehrere F/~lle, we ungeachtet einer bedeutsamen diffusen 
Gesehwulst die Degenerationen v511ig oder fast vSllig fehlen. Andere, 
wie Oppenhei~n, Sie/ert, versueheu diese Erseheinmlgen durch toxisehe 
Momente zu erkl/%ren: die dritten aber, wie Saer~ger, lehnte auf Gruud 
seiner Arbeiten diesen Gesichtspunkt ab. Dieserseits sind die Grfinde, 
die Benda, Cassirer und F. Lewy zur Erk]/%rung der marginalen Faser- 
degenerationell und der Ver/~nderungen in den Gliazellen beobachten, 
von groftem Interesse. Sie erkls sieh dutch die Erscheinungen der 
Hirnsehwellung und verbinden sich mit  der Verminderung der Blut- 
und Lymphzirkulation und mit  der Verstopfung der Lymphr/~ume der 
Pia mit Tumorzellen. 

Es seheint uns mSglieh, in unserem Falle die Zellerkrankungen i~l 
zwei Gruppen zu teilen. Zur ersten Gruppe gehSren akute Schwellung 
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und retrograde Zelldegeneration, die man bestgndig im Zentralnerven- 
system trifft. Diese gruppe der Zellerkrankungen kann dutch die Hirn- 
sehwellung naeh Cas,sirer und Lezv?] erklgrt werden. Was die retrograden 
Degenemtionen anbetrifft, so k6nnen sie dutch die Verlegzung der Myelin- 
fasem auf Grmld eines erh6hgen Hirndrueks, wenn aueh nut stellenweise 
dutch unmitgelbare Kompression der gesehwulst selbsg erkli~rt werden. 

Zur zweiten Gruppe geh6ren die ehronisehen und schweretl Zell- 
erkrankungen mit einer Beihe so sehwerer Vergnderungen, dal3 sie keinen 
Zweifel an der Existenz einer ehronisehen IntoxikatiolI im Zentralnerven- 
system lassen. In unserenl Falle ist der toxisehe Moment so unbestritten, 
dab er ftir sieh selbst sprieht. Von dieser Seite verdient der Gesiehts- 
punkt Oppenheim8 eine v611ige Aehtung. 

Eine, auf den ersten Anbliek eigentiin/liehe Tatsaehe verdient eine 
besondere Beurteilung. Sehon friiher batten wir aufmerksam gemaeht, 
da[3 dis sog. ,,perieellnlgren Rgume" um die Ganglienzellen des Riieken- 
marks und der Stammganglien an einer Reihe yon 8tellen mit Tumor- 
zellen vollgestopft waren (deln Falle Fisch.er,s' einer diffusen Careinoma- 
tosis gleieh). In unserem Falls isg es Mar, d~13 dieses Bild nieht wegen 
der Infiltration der ,,perieellnlgren Ri~ume" naeh den Lyml~hspalten, wie 
es Fisct~e~" angenommen hatte, sondern wegen eines mii/~ig infiltrierenden 
Gesehwulstwaehstulns in dem umgebenden Gewebe entstanden war. 

Bekommen wir nieht den Eindruek einer sonderbaren ,,Symbyosis" 
zwisehen den ganglienzellen mid den MesenehymelenlenLen der ge- 
schwulst, wie im. Falle des diffnsen Glioms yon Pela-Le.~sden, so ist. 
dennoeh die Tatsaehe so einer relativ gliiekliehen Naehbarsehaft merk- 
wiirdig. Auf den ersgen Anbliek k6nnte es zunl Beispiel erscheinen, dab 
die ganglienzellen des Riiekemnarks und der Stammganglien in schlim- 
meren Bedingungen, als die Zellen der Rinde yon seiten der unmittel- 
baren mechanisehen und toxisehen Wirkung der Oesehwulst, stehen. 
Dennoeh bleibt die sonderbare Tatsache klar, dab die ganglienzellen, 
die sieh beinahe yon dem Tumor und auSer den sieh in weit sehlimmeren 
Bedingungen der Vaseularisation befinden, viel weniger atls die yon 
Tumor entfernten Ganglienzellen leiden. 

In Erklgrung dieser Tatsaehe k6nnten zwei Voraussetzungen dienen: 
1. Die Tmnorzellen, dis ein relativ gutartiges nieht destruktives Waohs- 
turn haben und den versehonten 8ateliten mM dem glianetz nieht 
hinderlieh bei der Ausftihrung ihrer Funktionen sind. 2. Die Ganglien- 
zellen der oben erwghnten Teile unterseheiden sieh wie phylogenetiseh 
gltere Systeme, dutch eine gr6f3ere 8tabilitSt mid Widerstandsfghigkeit 
den meehanisehen und toxisehen f~'aktoren. 

~]s ist v611ig zulgssig die Symptonle des klinisehen Bildes in zwei Kate- 
~orien einzuteilen, um anatomo-pathologisehe Parallele fest zustellen: 

1. Klinisehe Symptome mit deutliehen anatomisehen Aquivalenten. 
2. Anatomisehe Befunde ohne klinisehe ~quivalente. 
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Zur ersten Gruppe geh6ren hauptsgchlioh die eerebrale Symptome. 
Kopfsohmerzen, die der Kranke als erstes Symptom der Erkrankung 

bezeicbnete und die den Charakter bald einer Neuralgia des V, bald 
einer diffusen *nit Irradiation in den Nacken und die Sehultern hatten: 
diese Kopfschmerzen k6nnen mit dem basillaren Prozeft mit bevorzugter 
Lokalisation im Gebiete des V und der Austrittszone der 1. Cervical- 
",vurzeln, ebenso wie mit einem bedeutenden Hydrocephalus internus in 
Verbindung gestellt werden. 

Die Geruchsimmsst6rungen, die Erblindung (Ne.t~ritia retrobulbari,). 
die Abwesenheit der Liehtreaktion, ebenso wie die Sensibilitgtsst6rungen 
mit Steigerung der Atrophie des N.F.  (reehts) finden ihre ~quivalente 
ill dem basillaren blastomat6sen Prozef3, der knotenf6rmig an diesen 
Nerven lokalisiert war. Desgleichen kann auch der relativ unbedeutende 
m~d sich erst zum Lebensende entwiokelte Lgsion des Hypoglossua und 
Fayt~8 behandelt werden. 

Kron und Redlict~ weisen darauf bin, daft die Endott~eliome mit einem 
diffusen Waohstum das Bild einer chronisohen Meningitis mit lokalen 
Symptomen an den Stellen ihrer gr613ten Knoten gaben. Hier beob- 
aehteten wir ein analoges Bild. Die Abwesenheit von Paresen yon seiten 
der N. oculomotor~:as bei einer gleiehzeitigm~ reiohlichen Fiillm~g der Fossa 
interpedu~cularia mit einer tunmrosen Meningitis gibt einen Beweis 
dafiir, (tab das diffuse Wachstum dieser Gesehwulst imstande ist einen 
Nerv zu beschgdigen, ohne ,.!a~ irgendwe!che Symptome im klinisehen 
Bilde darauf Hinweis geben k6nneu. Die andereu Hirnnerven geben 
ebenso keine klinische Symptome ungeaohtet der kolossalen Ausdehnung 
des blastomat/Ssen Prozesses auf der Basis. Zuln Sehluft der Erkrankung 
dehnte sieh der Prozef~ wahrscheinlich naoh der weichen Hant  aus, 
umringte den Stature und maehte eine bedeutende Besamung des Klein- 
hirnvermis. Daher die soharfe Ataxie des Rumpfes. Es ist sehwer sie 
mit einer Lgsion der afferenten oder efferenten Kleinhirnbahnen zu ver- 
binden, denn weder Morchi, nooh Weigert wiesen uns auf bedeutende 
Degenerationen hin. Die Hypotonie kann nur teihveise mit der Klein- 
hirnaffektion verbunden werden, wie wir es im Krankheitsbilde ver- 
muteten, denn weder in der Klei~khirnrinde, noeh in den Kleinhirnbahnen 
konnten wir tiefe Lgsionen finden; eher mul~ diese Hypotonie mit be- 
deutenden Vergnderungen der Wurzeh~ und der Hinterstrgnge des Riieken- 
marks in Verbindung gestellt werden. Bei aller Sorgf~lt der klinisehen 
Untersuehungen gelang es aber nieht spinale Vergnderungen zu entdeeken. 

Es war leiehter die Herabsetzung und sogar eine v611ige Abwesenheit 
der Patella> und Aehillreflexe dutch einen Prozeg auf der Basis des 
(~'roBhirns dureh einen erh6hten Druek zu erklgren. 

Die epileptisohen An~glle des Kranken hatten bald den Charakter 
allgemeiner epileptisohen Anfglle, bald waren sie den ,,aec6s paroxystiques 
des yeux" (Marinesko, Pappenheim) der Enoephalitiker ghnlieh. Dooh 
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unterscheiden sich die letzten bedeufend yon den Augendeviationen 
unseres Kranken dureh Ver~nderungen des Muskeltonus, BewuBtseins- 
zustand und dutch die gemeinsame Charakteristik des amyostatischen Syn- 
droms. Wir beobaehten aber auch bei unserem Kranken analoge Augen- 
ablenkungen nach dem Typus der intermittierenden spastischen Augen- 
deviation der Encephalitiker (die Augen waren am h~ufigsten nach oben 
und nach rechts abgelenkt ; auf den Befehl des Arztes konnte der Patient  
sie bewegen, dann nahmen sie aber wieder ihre gezwm~gene Lage an). 

Bei den diffusen Geschwiilsten ist es schwer yon den anatomischen 
Befunden so komplexe Erscheinungen, wie die spastische intermittierende 
Augendeviation zu urteilen; wit merken diese Erscheinung bei einem 
an Tumor leidenden Kranken und mSchten die Aufmerksamkeit  darauf 
lenken, da~ die Zellelemente des Putamen nur wenig ver~ndert sind 
und dagegen gibt es gro6e Ver~nderungen in der Hirnrinde, wo sieh 
im basalen Teile der 2. und 3. Frontalfurchen TumorknStchen finden. 

Die allgemeinen epileptischen Anfglle charakterisierten sich durch 
das Prevalieren des tonischen Charakters. Am HShepunkte des Anfalls 
erinnerte die Lage des Kranken an eine steife beiderseitige ,,Syneiu6sie 
globale". Es ist mSglich, dab solches mit  den Besonderheiten der Zell- 
veranderungen im Palidum und Striatum in Verbindung stebt: nirgends 
gelingt es einen vSlligen Zelluntergang zu beobachten: wit k~nnten ergo 
eine Herabsetzung ihrer Reizschwelle erwarten und dadureh (lie Eigen- 
tfimliehkeiten der Anfalle, die ihrem Ausschen naeh einen pallidalen 
Charakter hatten, erkl~ren. 

Diese Hyperexcitabili tgt motorischer Zellen der Stammganglien und 
der VorderhSrner des Riickenmarks bildet eine der Komponente der Leieh- 
tigkeit die beim Hervorbringen der reflektorischen Schutzbewegnngen, 
die wir bei unserem Kranken beobachten. 

Die Abwesenheit des Aschnerschen Reflexes von rechts, mit  einer 
gleichzeitigen Anasthesie des rechten V (da es yon links dasselbe Reflex 
zu erhalten gelingt) spricht dafiir, dal] der sensible Tell dieses Reflexes 
(lurch das V-Paar geht. 

Eine schwere Kompression der Hypophysegegend bei wcnig zer- 
stSrten Ganglienzellen des Tuber cinereum des IVuclews periventricularis 
und des Hypothalamus, ungeachtet dessen, da[~ wir sogar schon makro- 
skopisch Lasionen derselben Gebiete gesehen haben, best~tigt vSllig 
den Gesichtspunkt yon Aschner, Froment, Camps et Roussie, Leschke, 
da6 die I typophyse selbst in der Klinik mancher so genannten hypo- 
phys~ren St6rungen eine relativ kleine Bedeutung haben. 

In  der Tat  haben wir keine St6rungen des Wasser- und Zuckerstoff- 
wechsels beobacbtet. Die allgemeine Abmagerung und Ersch6pfung des 
0rganismus ist es ]eichter mit  der Intoxikation und mit  der Dysenteric 
als mit  den Pituitarismus yon Simons in Verbindung zu stellen; da gegen 
Pituitarismus spricht die Abwesenheit typischer StoffwechselstSrungen. 
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